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S T R E S Z C Z E N I E
We współczesnym ujęciu zespół Guillaina-Barrégo stanowi grupę
neuropatii o ostrym początku i jednofazowym przebiegu. Poszcze-
gólne formy wyróŜnia się na podstawie rodzaju i rozkładu obja-
wów oraz zmian w badaniu elektrofizjologicznym. Najczęściej
występująca postać to ostra polineuropatia demielinizacyjna, rza-
dziej występują formy aksonalne — dotyczące włókien ruchowych
i czuciowych lub tylko ruchowych. Oddzielne miejsce zajmuje ze-
spół Millera Fishera (oftalmoplegia, ataksja i arefleksja). W suro-
wicy i płynie mózgowo-rdzeniowym w zwiększonym stęŜeniu
występują rozpuszczalne cząsteczki przylegania, chemokiny, me-
taloproteinazy, co wskazuje na czynną migrację komórek T przez
barierę krew–nerw. W obrazie mikroskopowym w nerwie są wi-
doczne makrofagi czynnie odszczepiające blaszki mieliny i fago-
cytujące mielinę. Zjawiska te wskazują na autoimmunologiczny
mechanizm uszkodzenia, najprawdopodobniej związany z mole-
kularną mimikrą z patogenem, co udowodniono w stosunku do
zakaŜenia Campylobacter jejuni. Leczenie (stosowanie immuno-
globulin, plazmaferezy, leków immunosupresyjnych) jest skiero-
wane przeciwko atakowi autoimmunologicznemu i jego skutkom.
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Wprowadzenie
Pierwsze opisy objawów zespołu Guillaina-
-Barrégo (G-B), a właściwie zespołu Landry
,
ego-
-Guillaina-Barrégo-Sthrola, sięgają 90 lat wstecz.
W ciągu kolejnych lat omawiano spektrum kli-
niczne, elektrofizjologiczne, immunopatogenezę
i leczenie tej poliradikuloneuropatii. Haymaker
i Kernohan [1] na podstawie badań 50 osób przed-
stawili obraz kliniczny i histopatologiczny cho-
roby (obrzęk korzeni nerwów, rozpad mieliny, ko-
mórki zapalne). Odmiennie niŜ opisani autorzy
 obecność limfocytów interpretowali Asbury i wsp.
[2], przypisując im właściwość uszkadzania włó-
kien. RóŜnorodność patomechanizmów uszkodze-
nia włókien wynikała takŜe z innych prac na ma-
teriale ludzkim [3–5] i zwierzęcym [6]. Ostatecznie
udowodniono udział w patogenezie aktywowanych
limfocytów T, a takŜe przeciwciał, zwłaszcza prze-
ciwko gangliozydom. Na podstawie badań ustalo-
no opisaną poniŜej sekwencję zjawisk immunolo-
gicznych w zespole G-B [7]. Aktywowane komórki
T rozpoznają swoisty autoantygen prezentowany
przez cząsteczki głównego układ zgodności tkan-
kowej (MHC, major histocompatibility complex)
klasy II, jednocześnie pojawiają się stymulujące
sygnały na powierzchni komórek prezentujących
antygen, takich jak makrofagi. Zjawisko to moŜe
wystąpić w przebiegu infekcji, w ramach moleku-
larnej mimikry. KrąŜące limfocyty aktywowane
przez antygeny przylegają do błony endotelialnej
Ŝył wewnątrznerwowych, a następnie przechodzą
przez ściany naczynia do nerwu. W procesie tym
uczestniczą róŜne komórkowe cząsteczki przyle-
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gania (CAM, cellular adhesion molecules) i meta-
loproteinazy (MMP, matrix metalloproteinases).
W podścielisku nerwu komórki T aktywują makro-
fagi, zwiększając ich aktywność fagocytarną; wzra-
sta takŜe produkcja cytokin i uwalnianie toksycz-
nych mediatorów, takich jak tlenek azotu (NO, nitric
oxide), MMP i prozapalne cytokiny (czynnik mar-
twicy nowotworu a [TNFa, tumor necrosis factor a]
i interferon g [INFg]). Autoprzeciwciała przecho-
dzące przez uszkodzoną barierę krew–nerw lub wy-
twarzane miejscowo przez limfocyty B przyczy-
niają się do demielinizacji i uszkodzenia aksonu
poprzez:
• zaleŜną od przeciwciał cytotoksyczność komór-
kową (ADCC, antibody-dependent cell cytotoxi-
city);
• blokowanie odpowiednich epitopów powiąza-
nych z przewodzeniem w nerwie;
• aktywację kaskady układu dopełniacza.
Przeciwciała mogą działać w róŜnych miejscach
obwodowego układu nerwowego, zwłaszcza tam,
gdzie bariera krew–nerw jest niewystarczająca (ko-
rzenie nerwowe, zakończenia nerwowe). Przeciw-
ciała wiąŜą się takŜe w obrębie węzłów Ranviera,
gdzie znajdują się receptory związane z przewo-
dzeniem impulsów nerwowych. W tym drugim
przypadku przeciwciała nie tylko zapoczątkowują
odpowiedź immunologiczną, ale wykazują takŜe
efekt farmakologiczny blokowania transmisji ner-
wowo-mięśniowej. Do wygaśnięcia reakcji zapal-
nej dochodzi z udziałem makrofagów, poprzez in-
dukcję apoptozy komórek T i wydzielania anty-
zapalnych cytokin (interleukina 10 [IL-10], trans-
formujący czynnik wzrostu b [TGF-b, transforming
growth factor b]).
Infekcje górnych dróg oddechowych i przewo-
du pokarmowego występują u 75% chorych z ze-
społem G-B (zakaŜenia Campylobacter jejuni, cy-
tomegalowirusem [CMV]), wirusem Epsteina-Barra,
Mycoplasma pneumoniae). UwaŜa się, Ŝe w około
25% przypadków zespołu G-B moŜna zidentyfiko-
wać czynnik infekcyjny [8]. Obecnie nie budzą
wątpliwości związek między występowaniem prze-
ciwciał przeciwko gangliozydom a poprzedzającą
infekcją Campylobacer jejuni (większość izolatów
Campylobacter jejuni naleŜy do szczepu Penner)
oraz załoŜenie, Ŝe przeciwciała te reagują krzyŜo-
wo z gangliozydami gospodarza [9].
Doświadczenia z ostatnich lat wskazują, Ŝe po-
szczególne przeciwciała mogą odpowiadać okreś-
lonym cechom klinicznym zespołu G-B. UwaŜa się,
Ŝe przeciwciała anty-GQ1b IgG są swoiste dla ze-
społu Millera Fishera (MF) lub zespołu G-B
z oftalmoplegią, a przeciwciała anty-GD1a IgG to-
warzyszą aksonalnej postaci zespołu G-B [10].
Przeciwciała anty-GT1a wykrywano u znacznego
odsetka chorych (63%) z G-B, z objawami opusz-
kowymi [10]. Za istotny czynnik dla rozwoju ze-
społu G-B po infekcji Campylobacter jejuni uzna-
no lipooligosacharyd (LOS) tej bakterii, poniewaŜ
wykazuje on molekularną mimikrę z cząsteczkami
cukrowymi gangliozydów GM1, GD1a, GQ1b [10, 11].
Tę teorię uwiarygodnia — poza związkiem epide-
miologicznym między infekcją Campylobacter
jejuni a zespołem G-B, obecnością w surowicy
u chorych po przebyciu tej infekcji przeciwciał IgG
anty-GM1 — uzyskanie modelu zwierzęcego zespo-
łu G-B po immunizacji królika gangliozydami GM1
lub LOS Campylobacter jejuni. Model zwierzęcy
odpowiada aksonalnej postaci zespołu G-B. WaŜ-
nym przyczynkiem do poznania związku między
patogenami a występowaniem zespołu G-B było
sklonowanie genów Campylobacter jejuni zaanga-
Ŝowanych w biosyntezę gangliozydopodbnych LOS.
Okazało się, Ŝe gen cst II (gen sialylotrasferazy II)
ma zasadnicze znaczenie w tej syntezie. Szczepy
Campylobacter jejuni z cst II (Thr51) mają ekspresję
LOS GM1- i GD1a-podobnych. Chorzy zakaŜeni
tymi szczepami wytwarzają autoprzeciwciała IgG
anty-GM1 i GD1a i w ich przypadku rozwija się ze-
spół G-B z niedowładem kończyn. ZakaŜenie szcze-
pami z cst II (Asn51) powoduje wytworzenie auto-
przeciwciał IgG anty-GQ1b oraz wystąpienie zes-
połu cechującego się oftalmoplegią i ataksją. Po-
zostaje pytanie, dlaczego mimo powszechności
zakaŜenia jelitowego Campylobacter jejuni zespół
G-B rozwija się u 1 na 3000 chorych. Niewątpli-
wie duŜe znaczenie ma podatność osobnicza, na
co moŜe wskazywać rodzinne występowanie tej cho-
roby [12].
Zespół G-B jest najczęstszą przyczyną ostrego
poraŜenia mięśni. Częstość jego występowania
ocenia się na 1–2 na 100 000 osób rocznie. Wystę-
puje u dzieci i u dorosłych z nasileniem między
15. a 30. rokiem Ŝycia i w wieku 50–75 lat. Poprze-
dzająca infekcja pojawia się u około 60% chorych.
Zwykle jest to zakaŜenie wirusem cytomegalii,
wirusem Epsteina-Barra, ospy wietrznej i półpaśca,
Mycoplasma pnuemoniae oraz Haemophilus influ-
enzae. Zespół G-B moŜe się rozwijać po infekcji
Ŝołądkowo-jelitowej wywołanej przez Campylobac-
ter jejuni, na co wykazuje wynik badania serolo-
gicznego. Obserwuje się znaczne, regionalne róŜ-
nice zakaŜenia tym patogenem (76% w Chinach,
17–39% w Europie, Stanach Zjednoczonych
i w Australii). Wzrost zachorowań w Stanach Zjed-
63
Hanna Drac, Ostra zapalna polineuropatia demielinizacyjna i aksonalna
www.ppn.viamedica.pl
noczonych obserwowano po zastosowaniu szcze-
pionki przeciwko grypie (1/1 000 000 szczepio-
nych). Szczepienie to nadal jest zalecane u cho-
rych z zespołem G-B w wywiadzie, jeśli naleŜą do
grupy podwyŜszonego ryzyka. Opisywano nawra-
cający zespół G-B po podaniu anatoksyny błonni-
czej. Wśród czynników poprzedzających objawy
polineuropatii opisywano takŜe: transfuzje, zabie-
gi operacyjne, znieczulenie nadtwardówkowe, le-
czenie gangliozydami oraz innymi preparatami
(kaptopril, zimelidyna, amitryptylina). Nie moŜna
jednak wykluczyć, Ŝe ich związek z chorobą był
przypadkowy (poza gangliozydami).
Neurologiczne objawy ubytkowe zwykle poja-
wiają się w ciągu 2–28 dni. Przebieg choroby jest
jednofazowy u 90% pacjentów; u pozostałych moŜe
przejść w proces przewlekły lub nawracający.
Mimo ogólnie dobrego rokowania u 20% chorych
moŜe wystąpić niewydolność oddechowa, a 3–5%
pacjentów umiera, najczęściej z przyczyn kardio-
logicznych. Opisywano nawroty choroby — czę-
sto po infekcjach lub szczepieniach — nawet po
wielu latach (4–36) od pierwszego zachorowania.
Między nawrotami choroby utrzymywał się uby-
tek neurologiczny lub pacjenci byli wolni od obja-
wów [1, 13–15].
O początku choroby, zwłaszcza po przebytej
infekcji, moŜe świadczyć rozwijający się po kilku
lub kilkunastu dniach ból w okolicy międzyłopat-
kowej i lędźwiowej, najprawdopodobniej spowo-
dowany obrzękiem korzeni nerwowych i wtórnym
podraŜnieniem opon mózgowych. U pacjentów
w tym okresie moŜna stwierdzić sztywność kar-
ku i objaw Kerniga. U części chorych pojawiają się
bolesne parestezje lub drętwienie, niekiedy wy-
przedzające objawy ruchowe. Niedowład najczęś-
ciej rozpoczyna się w kończynach dolnych, czę-
sto w częściach dosiebnych; szerzy się, obejmując
kończyny górne, mięśnie tułowia. Zajęcie nerwów
międzyŜebrowych i nerwów przeponowych pro-
wadzi do niewydolności oddechowej. W miarę sze-
rzenia się niedowładu zanikają odruchy. Po okre-
sie narastania objawów (do 3 tygodni u 80% cho-
rych) nadchodzi faza plateau (10–14 dni) i zwykle
faza zdrowienia, trwająca nawet 6–14 miesięcy,
jeśli niedowład ma znaczne nasilenie. U około 30–
–50% pacjentów z zespołem G-B dochodzi do za-
jęcia nerwów czaszkowych (twarzowego, języko-
wo-gardłowego, błędnego, gałkoruchowych, trój-
dzielnego). Nerw twarzowy bywa zajęty obustron-
nie. Ubytek słuchu występuje rzadko, częściej
wykrywa się zaburzenia w potencjałach słucho-
wych. Tarcza zastoinowa występuje u 5% cho-
rych w związku z zaburzeniami wchłaniania pły-
nu mózgowo-rdzeniowego, w wyniku wzrostu ciś-
nienia w zatokach Ŝylnych [16]. Zaburzenia czu-
cia proprioceptywnego (ułoŜenie, wibracja) są
częstsze niŜ zaburzenia czucia powierzchniowego
(subiektywne i obiektywne). Pacjenci zgłaszają bóle
korzeniowe i mialgię. U około 30% chorych z zes-
połem G-B występują objawy autonomiczne,
a jeŜeli dotyczą układu sercowo-naczyniowego,
zwłaszcza u osób w starszym wieku, mogą stano-
wić zagroŜenie Ŝycia [17]. Obserwuje się epizo-
dyczne lub trwałe nadciśnienie tętnicze, zaburzenia
rytmu serca (tachyarytmia, bradyarytmia). Brady-
kardia moŜe wystąpić w czasie odsysania wydzieli-
ny chorego. Inne objawy autonomiczne to zaburze-
nia zwieraczy, niedroŜność poraŜenna, gastropa-
reza, zaburzenia źreniczne i potowydzielnicze.
W rzadkich przypadkach dysautonomia przejawia
się „burzą wegetatywną” i naśladuje śmierć pnia
mózgu. Tak zwane objawy mózgowe w ostrej fazie
choroby to niepokój, splątanie, pobudzenia rucho-
we i halucynacje [18]. Objawy ośrodkowe w zes-
pole G-B najprawdopodobniej występują z powodu
podobieństwa epitopów mieliny obwodowej i ośrod-
kowej [19].
Uwzględniając rozkład niedowładu, funkcję za-
jętych włókien i rodzaj procesu patologicznego,
oprócz klasycznej postaci zespołu G-B wyróŜnia
się jego inne formy. Jedną z nich jest postać gar-
dłowo-szyjno-ramieniowa, opisana przez Roppe-
ra w 1986 roku. Do symptomów tej postaci naleŜą:
oftalmoplegia, niedowład mięśni twarzy, objawy
opuszkowe (uwaga na zapalenie płuc!), niedowład
mięśni karku i ramion, rzadko dołącza się niedo-
wład kończyn dolnych. W surowicy chorych czę-
sto są obecne przeciwciała anty-GT1a i anty-GM1B.
Występuje takŜe forma paraparetyczna, która imi-
tuje zespół ogona końskiego. Ostatecznie udo-
wodniono teŜ istnienie postaci czuciowej zespołu
G-B. Z morfologicznego punktu widzenia oprócz
demielinizacyjnej formy zespołu G-B (95% cho-
rych) odróŜnia się rzadką, aksonalną postać opi-
saną przez Feasby’ego i wsp. [20] w 1986 roku. Ze
względu na rozpad włókien i wtórny zanik mięś-
ni jest postacią gorzej rokującą, a rehabilitacja
i powrót funkcji moŜe trwać przez wiele lat. Osta-
tecznie, istnienie aksonalnej formy zespołu G-B
udowodniono w latach 90. XX wieku na podsta-
wie badań, w tym autopsyjnych, u osób z ostrą,
wiotką tetraparezą, która była poprzedzona infekcją
Campylobacter jejuni lub Haemophilus influenzae
[21, 22]. U chorych z ostrą aksonalną neuropatią
ruchową (AMAN, acute motor axonal neuropathy)
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lub ostrą aksonalną neuropatią czuciowo-ruchową
(AMSAN, acute motor sensory axonal neuropa-
thy) w surowicy chorych stwierdzano przeciwcia-
ła anty-GD1a, anty-GalNAC-GD1a, anty-GD1b
i anty-GM1. W nerwach uwidoczniono makrofagi
wnikające w okolicy przewęŜeń Ranviera do prze-
strzeni okołoaksonalnej, a następnie niszczące ak-
son; wtórnie rozpadała się osłonka mielinowa.
W postaciach aksonalnych zespołu G-B nerwy
czaszkowe są rzadziej zajęte niŜ w klasycznej de-
mielinizacyjnej postaci zespołu G-B.
Inną odmianą zespołu G-B jest zespół MF.
W oryginalnym opisie Fishera [23] u chorych stwier-
dzono oftalmoplegię, ataksję i zniesienie odru-
chów o nagłym początku. Związek z przebytą in-
fekcją górnych dróg oddechowych i rozszczepienie
białkowo-komórkowe u jednego pacjenta nasunęło
autorowi podobieństwo choroby do zespołu G-B.
U wielu chorych wystąpienie objawów poprzedza
zakaŜenie Campylobacter jejuni lub Haemophilus
influenzae, a u 45% pacjentów są obecne przeciw-
ciała anty-GQ1b. Obserwuje się zewnętrzną oftal-
moplegię z ptozą, obrzękiem, ataksją kończyn, za-
burzenia równowagi i parestezje. Zespół objawów
moŜe narastać w ciągu kilku dni lub tygodni, zwy-
kle dobrze rokuje, ale czasami nawraca; niekiedy
dołącza się poraŜenie dolnych nerwów czaszko-
wych, poraŜenie kończyn, a badanie elektrofizjolo-
giczne wykazuje aksonopatię. Powstaje pytanie do-
tyczące róŜnicowania przypadków zespołu MF
z poraŜeniem kończyn i zespołu G-B z oftalmople-
gią, zwłaszcza Ŝe w tych ostatnich przypadkach
mogą takŜe wystąpić przeciwciała anty-GQ-1b.
Bickerstaff [24] opisał 8 chorych, z których 7 mia-
ło oftalmoplegię, ataksję i zaburzenia świadomo-
ści o ostrym początku, według autora — wtórnie
do zapalenia pnia mózgu. U jednego z pacjentów
rozwinęło się następnie wiotkie poraŜenie kończyn,
natomiast inni mieli osłabione lub zniesione odru-
chy. Następnie opisywano chorych, u których ob-
serwowano zapalenie pnia mózgu i zespół MF, co
sugerowało, Ŝe te schorzenia mogą stanowić conti-
nuum [24]. W zapaleniu pnia mózgu Bickerstaffa,
poza oftalmoplegią i ataksją, występują: objawy pi-
ramidowe, połowiczne zaburzenia czucia, zaburze-
nia świadomości. Czasami występuje pleocytoza
w płynie mózgowo-rdzeniowym, a w rezonansie ma-
gnetycznym są widoczne zmiany w pniu mózgu.
Ostatnio Ito i wsp. [25], analizując 581 przypad-
ków, stwierdzili, Ŝe zarówno w zapaleniu pnia móz-
gu Brickerstaffa, jak i zespole MF poprzedzające
infekcje były wielokrotnie spowodowane przez
Campylobacter jejuni i Haemophilus influenzae, co
sugeruje podobną etiologię obu chorób. Znalezienie
przeciwciał anty-GQ1b w obu procesach według au-
torów wskazuje, Ŝe zespół MF i zapalenie pnia móz-
gu Brickerstaffa są tą samą chorobą autoimmunolo-
giczną, która w róŜnym stopniu zajmuje obwodowy
i ośrodkowy układ nerwowy (OUN), a zatem postu-
lują oni nazwę „zespół Fishera-Bickerstaffa” [25].
Częstość zespołu G-B u dzieci ocenia się na 0,5–
–1,5 na 100 000 osób. Mimo łagodniejszego prze-
biegu niŜ u dorosłych, u 10–20% chorych moŜe
dojść do niewydolności oddechowej. U dzieci czę-
ściej występują objawy z OUN: bóle głowy, zabu-
rzenia psychiczne, podraŜnienie opon mózgowych
(dodatnie objawy oponowe), obrzęk tarczy nerwu
wzrokowego [26].
Zespół G-B moŜe wystąpić w ciąŜy i przed wpro-
wadzeniem nowoczesnego leczenia stanowił zagro-
Ŝenie dla Ŝycia matki. Przedwczesne rozwiązanie
ciąŜy nie poprawiało rokowania. Sukces terapeu-
tyczny opiera się na odpowiednim postępowaniu
(wczesne rozpoznanie, leczenie, zapobieganie po-
wikłaniom) [27].
W większości przypadków rokowanie w zespole
G-B jest dość dobre. Stwierdzono istotną statystycz-
nie korelację między ostatecznym ubytkiem neuro-
logicznym a cięŜkością niedowładu w ostrej fazie
choroby, trwaniem okresu plateau i czasem trwa-
nia sztucznej wentylacji. Za zły czynnik rokowni-
czy uwaŜa się takŜe poprzedzającą biegunkę, prze-
bytą infekcję CV, wiek powyŜej 50 lat, duŜe zmiany
aksonalne w nerwie [28–30].
Rozpoznanie
Zespół G-B rozpoznaje się na podstawie obrazu
klinicznego, analizy płynu mózgowo-rdzeniowe-
go i badania elektrofizjologicznego. Najbardziej
przydatne w rozpoznaniu są kryteria adaptowane
przez Wienberga [30].
Objawy konieczne do rozpoznania to postępu-
jący wiotki niedowład kończyn górnych i dolnych
z osłabieniem odruchów. Do objawów podtrzymu-
jących rozpoznanie naleŜą:
• narastanie objawów przez okres do 4 tygodni;
• względna symetria objawów;
• łagodne objawy czuciowe;
• zajęcie nerwów czaszkowych, zwłaszcza obu
nerwów twarzowych;
• początek zdrowienia w ciągu 2–4 tygodni od
zakończenia narastania objawów;
• zaburzenia autonomiczne;
• początek objawów bez gorączki;
• podwyŜszone stęŜenie białka w płynie mózgowo-
-rdzeniowym;
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• cytoza z komórek jednojądrzastych w płynie
mózgowo-rdzeniowym nieprzekraczająca 10 ko-
mórek w 1 mm3.
Rozpoznanie mogą podwaŜać następujące objawy:
• znaczna, utrzymująca się asymetria objawów;
• utrzymujące się zaburzenia czynności zwieraczy;
• poziom zaburzeń czucia;
• cytoza w płynie mózgowo-rdzeniowym przekra-
czająca 50 komórek w 1 mm3;
• obecność komórek wielojądrzastych w płynie
mózgowo-rdzeniowym.
Ze względu na wspólne objawy, takie jak: ostry
początek, niekiedy przewaga niedowładu dosiebne-
go nad odsiebnym, niedowład obu nerwów twarzo-
wych, niewydolność oddechowa, zespół G-B, nale-
Ŝy róŜnicować z napadem porfirii. Konieczne jest
takŜe wykluczenie zaburzeń elektrolitowych (hipo-
kaliemia, hiperkaliemia — przebiegają z niedowła-
dem i ubytkiem odruchów), zapalenia rdzenia,
zwłaszcza w postaci paraparetycznej, neuropatii
toksycznych (zwykle mają charakter aksonalny).
W badaniach laboratoryjnych czasami stwier-
dza się niewielkie podwyŜszenie wskaźników wą-
trobowych, zwiększone stęŜenie kinazy kreatyno-
wej (CK, creatine kinase) (w przypadku infekcji)
oraz nasiloną hiponatremię, jeśli dochodzi do za-
burzeń wydzielania hormonu antydiuretycznego.
Ponadto w surowicy występują przeciwciała anty-
-GM1, anty-MAG, anty-PO i inne, ale ich stęŜenie
nie ma znaczenia diagnostycznego. W zespole G-B,
w zespole MF występują przeciwciała anty-GQ1b.
Przesunięcia w proteinogramie, podwyŜszone war-
tości OB, przesunięcie stęŜeń poszczególnych im-
munoglobulin sugerują konieczność poszukiwania
choroby towarzyszącej (toczeń, sarkoidoza, nowo-
twór, infekcja HIV). Rozszczepienie białkowo-ko-
mórkowe w płynie mózgowo-rdzeniowym u więk-
szości chorych jest widoczne juŜ w pierwszym
tygodniu choroby, ale u 10% pacjentów moŜe
w ogóle nie wystąpić. PrąŜki oligoklonalne wykry-
wa się u 10–30% chorych. Cytoza w płynie nie po-
winna przekraczać 10 komórek jądrzastych w 1 mm3
(dopuszcza się wyŜsze wartości cytozy, jeśli jest jed-
nojądrzasta) [15].
Badania elektrofizjologiczne
Nieprawidłowy wynik badania elektrokardiogra-
ficznego najprawdopodobniej wskazuje na zabu-
rzenia autonomiczne i nie ma znaczenia diagno-
stycznego. Wynik badania elektrofizjologicznego
nerwów i mięśni zwykle odzwierciedla rodzaj pro-
cesu patologicznego w nerwach. Jednak brak po-
budliwości nerwów w bardzo cięŜkich przypad-
kach nie róŜnicuje, czy nerwy są niepobudliwe
z powodu demielinizacji, czy przyczyną jest zwy-
rodnienie aksonalne. Zaburzenia elektrofizjologicz-
ne na początku choroby mogą być niewielkie lub
nietypowe. Zmiany elektrofizjologiczne we wcze-
snym okresie zespołu G-B wyczerpująco omówio-
no w badaniach holenderskiej grupy do spraw ba-
dań nad tym zespołem [31]. Typowo w zespole G-B
występuje znaczne zwolnienie szybkości przewo-
dzenia we włóknach ruchowych i czuciowych oraz
znaczne wydłuŜenie latencji końcowej, wydłuŜe-
nie latencji lub brak fali F oraz wieloogniskowy
blok przewodzenia, co odzwierciedla uszkodzenie
demielinizacyjne w nerwach. MoŜe mu towarzy-
szyć niska amplituda odpowiedzi M (z włókien ru-
chowych) i niska amplituda odpowiedzi czucio-
wych. JeŜeli amplitudy odpowiedzi są szczególnie
niskie, moŜna podejrzewać współistnienie proce-
su aksonalnego, zwłaszcza jeśli w mięśniach są
obecne fibrylacje i dodatnie potencjały odnerwie-
nia, a w późniejszym okresie choroby występuje
wzrost amplitudy, pola i czasu trwania potencja-
łów jednostki ruchowej (dowody reinerwacji).
Zmiany szybkości przewodzenia w nerwach poja-
wiają się czasami dopiero po 1–2 tygodniach od
wystąpienia choroby i najwcześniej dotyczą fali F,
co odzwierciedla zmiany w korzeniach nerwo-
wych. Zwolnienie szybkości przewodzenia dotyczy
całej długości nerwu i bywa większe we włóknach
ruchowych. Blok przewodzenia dotyczy zwykle kil-
ku nerwów, występuje odcinkowo (amplituda i pole
odpowiedzi na stymulację powyŜej, dosiebnie w sto-
sunku do bloku, są niŜsze niŜ w stymulacji poni-
Ŝej — odsiebnie do bloku). Blok przewodzenia we
włóknach ruchowych najprawdopodobniej jest
przyczyną ostrego niedowładu. Latencja końcowa
w nerwach twarzowych i nerwach krótkich jest
wydłuŜona. Znaczne obniŜenie amplitudy odpowie-
dzi ruchowych i czuciowych przy prawidłowej lub
nieznacznie zwolnionej szybkości przewodzenia
wskazuje na obecność procesu aksonalnego i jest
niekorzystnym czynnikiem rokowniczym w zespole
G-B. Zmiany aksonalne w nerwach i mięśniach są
rejestrowane po około 3 tygodniach od początku
choroby. Zmiany elektrofizjologiczne w nerwach
mogą się utrzymywać przez wiele miesięcy i czasa-
mi na początku poprawy klinicznej są większe niŜ
w początkowej fazie choroby.
Biopsja nerwu, zaleŜnie od okresu i typu choro-
by, wykazuje demielinizację z udziałem makrofa-
gów i nacieki limfocytarne, demielinizację oraz
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zwyrodnienie aksonalne w cięŜkich przypadkach
lub tylko zwyrodnienie aksonalne włókien. Ponad-
to obserwuje się zróŜnicowany stopień obrzęku
endoneurium [2, 13, 32].
Biopsja nerwu nie ma znaczenia diagnostycz-
nego w zespole G-B (pobiera się odsiebny odcinek
nerwu czuciowego, a proces patologiczny zwykle
jest nasilony dosiebnie i, jeŜeli jest masywny, moŜe
powodować odsiebne zwyrodnienie aksonalne).
Długi czas trwania opracowania wycinka opóźnia
rozpoznanie choroby.
Leczenie
KaŜda osoba z podejrzeniem zespołu G-B wy-
maga skierowania do szpitala, poniewaŜ nie moŜ-
na przewidzieć postępu nasilenia objawów choro-
by. Pacjenci z narastającymi objawami wymagają
umieszczenia na oddziale intensywnej terapii
w celu monitorowania wydolności oddechowej
i rytmu serca. W przypadku chorych unierucho-
mionych naleŜy wdroŜyć profilaktykę zakrzepowo-
-zatorową.
Pierwszym leczeniem, które wywołało korzyst-
ne efekty, było zastosowanie plazmaferezy (PE).
W badaniach kontrolowanych wykazano, Ŝe skra-
ca ona czas unieruchomienia, okres stosowania re-
spiratora oraz zwiększa odsetek chorych, którzy
odzyskują siłę mięśni w ciągu roku. Z badań fran-
cuskiej grupy [33] zajmującej się stosowaniem PE
w zespole G-B wynika, Ŝe w łagodnej formie tego
schorzenia dwie PE działają lepiej niŜ Ŝadna;
w umiarkowanej postaci tego zespołu cztery PE są
bardziej korzystne niŜ dwie — zarówno w aspekcie
skrócenia okresu unieruchomienia chorego, jak
i osiągnięcia pełnej siły mięśniowej w ciągu roku
(z 64% do 46%). W cięŜkich przypadkach sześć
PE nie dawało lepszych wyników niŜ cztery. Pa-
cjent z łagodną formą zespołu G-B przy przyjęciu
do szpitala powinien otrzymać dwie PE, zaś stan
osób z umiarkowaną i cięŜką formą choroby powi-
nien się poprawiać po dalszych dwóch PE. Warun-
kiem skuteczności PE jest wymiana odpowiedniej
objętości osocza (40–50 ml/kg mc.). Zabiegi wyko-
nuje się co drugi dzień. Leczenie naleŜy wprowa-
dzić w ciągu pierwszych 2 tygodni choroby. Ko-
nieczna jest kontrola morfologii przed zabiegiem
i po nim, a po zabiegach — oznaczenie stęŜenia
IgG. Plazmafereza jest leczeniem inwazyjnym;
przeciwwskazaniami są nasilone zaburzenia auto-
nomiczne i elektrolitowe oraz konieczność zacho-
wania stałego poziomu leków stosowanych przez
pacjenta z powodu innych chorób. RównowaŜnym
leczeniem w zespole G-B są immunoglobuliny po-
dawane doŜylnie [34].
W wyniku infuzji stęŜenie IgG w surowicy wzra-
sta 5-krotnie i powraca do normy w ciągu tygo-
dnia. Dalakas [35] zaleca podawanie całej dawki
2 g/kg mc. w ciągu 2 dni, zwłaszcza u młodszych
chorych z prawidłową funkcją nerek i bez obcią-
Ŝeń krąŜeniowych (nie naleŜy jednak przekraczać
dawki 80 g/d.). Osiągnięcie wyŜszych stęŜeń Ig
w krótkim czasie moŜe się łączyć z lepszym efek-
tem terapeutycznym, co obserwowano w leczeniu
zespołu G-B u dzieci. Istotne, choć rzadko wystę-
pujące komplikacje leczenia to powikłania zakrze-
powo-zatorowe (udar mózgu, zawał serca, zakrzep
Ŝył głębokich) i ostra martwica kanalików nerko-
wych. Umiarkowanie rzadkie powikłania to zmia-
ny skórne (pokrzywka, świąd, wybroczyny), utrzy-
mujące się od 30 dni do kilku miesięcy, aseptyczne
zapalenie opon mózgowo-rdzeniowych oraz silne
bóle głowy. Do częstych, łagodnych działań nie-
poŜądanych leczenia immunoglobulinami podawa-
nymi doŜylnie naleŜą: łagodne bóle głowy, mial-
gia, podwyŜszona temperatura ciała, dreszcze
(objawy grypowe ustępują po zastosowaniu leków
przeciwgorączkowych, np. paracetamolu). Mogą
takŜe występować niewielkie nieprawidłowości
w wynikach badań laboratoryjnych.
W badaniach przeprowadzonych w duŜych gru-
pach chorych wykazano, Ŝe PE i doŜylnie podawa-
ne immunoglobuliny są równowaŜnymi sposoba-
mi leczenia [35, 37]. Połączenie obu metod nie
zapewnia dodatkowych korzyści. Steroidy nie są
stosowane w leczeniu zespołu G-B (w wybranych
przypadkach dopuszcza się zastosowanie metylo-
prednizolonu, po leczeniu wlewami immunoglobu-
lin). Doświadczenia wynikające ze stosowania PE
i immunoglobulin w zespole G-B wnikają z leczenia
pacjentów z cięŜszą postacią choroby, nieporuszają-
cych się samodzielnie, zagroŜonych niewydolnością
oddechową — są to podstawowe wskazania do roz-
poczęcia terapii. Pozostaje grupa osób z łagodnym
przebiegiem choroby (chorzy poruszający się samo-
dzielnie) i kwestia ich leczenia. Mimo łagodnego prze-
biegu u pacjentów stwierdza się zaburzenia funkcji
ruchowych (bieganie) po 3–6 miesiącach od zacho-
rowania. Z opracowań wynika, Ŝe leczenie nie jest
konieczne u osób, które chodzą bez pomocy w 2. ty-
godniu choroby. U około 10% chorych po poprawie
lub stabilizacji związanej z leczeniem objawy się
nasilają. NaleŜy wówczas powtórzyć terapię (u czę-
ści z tych pacjentów rozwija się przewlekła zapalna
polineuropatia demielinizacyjna) [34, 36–38].
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Inne sposoby leczenia zespołu Guillaina-Barrégo
W leczeniu zespołu G-B stosowano filtrację pły-
nu mózgowo-rdzeniowego i immunoabsorpcję.
Wyniki leczenia małej grupy chorych były podob-
ne do rezultatów terapii z uŜyciem PE. Sporadycz-
nie w terapii stosowano leki hamujące cyklooksy-
genezę 2, linomid, czynniki neurotroficzne, czyn-
niki wzrostu [15, 39]. Zaburzenia autonomiczne wy-
magają leczenia objawowego (nadciśnienie tętnicze,
niedociśnienie ortostatyczne, zaburzenia czynności
zwieraczy). U wszystkich chorych z niedowładem
stosuje się fizjoterapię i rehabilitację ruchową
kończyn. W leczeniu bólu (występuje u ok. 70%
chorych) stosuje się: niesteroidowe leki przeciwza-
palne, karbamazepinę, gabapentynę (dawka działa-
jąca to u niektórych chorych nawet 3600 mg, zwy-
kle < 1200–1800 mg/d.), trójpierścieniowe leki
przeciwdepresyjne (amitryptylina, imipramina),
czasem opioidy. W leczeniu objawów zespołu
zmęczenia, występującego nawet u 80% chorych,
stosowano amantadynę.
Leczenie w zespole Millera Fishera
i innych odmianach zespołu Guillaina-Barrégo
Zespół MF zwykle przebiega łagodnie i nie wy-
maga leczenia. W cięŜszych przypadkach moŜna
rozwaŜyć podanie immunoglobulin lub zastosowa-
nie PE. Aksonalne postacie zespołu G-B rzadko
występują w krajach europejskich; stosuje się lecze-
nie jak w klasycznym, demielinizacyjnym zespole
G-B. Zespół G-B występujący u kobiet w ciąŜy
i u dzieci leczy się tak, jak u dorosłych chorych (ze
względu na łatwość zastosowania, u dzieci częściej
podaje się immunoglobuliny niŜ wykonuje PE).
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